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Manifestacdo em 3 membros de uma familia da Sindrome de Gorlin-Goltz
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Assuncdo WG, Garcia Junior IR
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A sindrome de Gorlin-Goltz (SGG) (sindrome do carcinoma basocelular nevéide ou
sindrome do nevo basocelular) consiste em rara patologia multissitémica hereditaria
caracterizada por predisposicdo as neoplasias e anomalias do desenvolvimento. O
objetivo foi discutir caracteristicas clinicas, imagiolégicas e histopatolégicas da SGG,
pelo relato de 3 casos na mesma familia, mée de 75 anos, filha de 47 e o neto de 18.
Foram realizadas fotos identificando as caracteristicas clinicas da sindrome, bem
como radiografias e andlises microscépicas das lesdes. Todos apresentaram
recorréncias dos tumores odontogénicos queratocisticos (TOQ). A méae e a filha
apresentaram cicatrizes distribuidas pelo corpo, devido a exérese de carcinomas
basocelulares, que séo recorrentes. A bidpsia bucal evidenciou cavidade preenchida
por restos de paraqueratina, epitélio cistico estratificado pavimentoso
paraqueratinizado e capsula fibrosa com auséncia de células inflamatérias, com
diagndstico de TOQ. As lesdes de pele mostraram epitélio com células que lembram
as da camada basal da epiderme com os nucleos arranjados perpendicularmente a
superficie do agrupamento (disposicdo em palicada), um aspecto muito préprio do
carcinoma basocelular. Um aspecto diferencial neste relato é que o paciente de 18
anos de idade, além de possuir multiplos TOQ, nasceu com fissura labiopalatina
unilateral e multiplos dentes supranumerarios, incomum nesta sindrome. Assim, o
conhecimento das caracteristicas envolvidas na SGG € fundamental para o

estabelecimento do tratamento individualizado e com bom progndstico.
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